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Resumo: IntroduÃ§Ã£o: As patologias classificadas como colestase intra-hepÃ¡tica familiar progressiva 
(Progressive familial intrahepatic cholestasis - PFIC) envolvem um grupo de doenÃ§as 
hereditÃ¡rias, autossÃ´micas recessivas, caracterizadas por doenÃ§a hepÃ¡tica colestÃ¡tica, sem 
anormalidades estruturais hepatobiliares. Os mecanismos fisiopatolÃ³gicos dessas patologias 
envolvem alteraÃ§Ãµes na funÃ§Ã£o de excreÃ§Ã£o hepÃ¡tica. Atualmente, podem ser 
calssificadas como PFIC 1, PFIC 2 e PFIC 3. DescriÃ§Ã£o do caso: CrianÃ§a de 12 anos, sexo 
masculino, com quadro de prurido generalizado desde os quatros meses de vida, com perÃodos 
de acalmia e exacerbaÃ§Ãµes. Recebeu tratamentos dermatolÃ³gicos com hidratantes tÃ³picos e 
corticosteroides, todos com resposta pouco eficaz. Em agosto de 2011 iniciou acompanhamento 
com a Gastropediatria devido a enzimas hepÃ¡ticas alteradas, encaminhado pela Dermatologia. 
Apresentava exames com discreto aumento de enzimas hepÃ¡ticas e colangioressonÃ¢ncia 
mostrando sinais de hepatopatia crÃ´nica. Foi aventada a hipÃ³tese de PFIC, sendo encaminhado 
para realizaÃ§Ã£o de biÃ³psia hepÃ¡tica e imunohistoquÃmica com achados consistentes com 
cirrose em atividade. Iniciado tratamento com Colestiramina, Ã¡cido ursodesoxicÃ³lico e 
Dexclorfeniramina com bom controle do prurido. ComentÃ¡rios: O prurido Ã© um sintoma 
comum dentro da prÃ¡tica mÃ©dica, sendo atribuÃdo a vÃ¡rias causas. Em Hepatologia, 
aparece em doenÃ§as que cursam com colestase, sendo muito caracterÃstico nas PFIC, trazendo 
morbidade ao quadro, com prejuÃzo na qualidade de vida dos pacientes. O prognÃ³stico desses 
pacientes nÃ£o Ã© favorÃ¡vel, observando-se, habitualmente, a persistÃªncia de colestase 
crÃ´nica, hipodesenvolvimento e evoluÃ§Ã£o para cirrose hepÃ¡tica. Assim, Ã© comum a 
indicaÃ§Ã£o de transplante hepÃ¡tico para essas crianÃ§as.
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